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以咳嗽咳痰首发的合并多种自身免疫性疾病
!

例并文献复习&
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!王桂侠!
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"吉林大学白求恩第一医院'
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内分泌与代谢科&
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二部普外科!长春
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自身免疫性疾病&
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:*

'是

指机体对自身组织或细胞成分产生病理性免疫应答#

进而引起组织损害和器官功能障碍的一组疾病"包

含以自身免疫性肝病&
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'(自身免疫性甲状腺病&

?̂,@AIÎ 0E,\
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'为代表的器官特异性疾病#和以系统

性红斑狼疮等为代表的系统性疾病"多种
:*

可同

时发病#也可前后发病"本文探讨临床所见
!

例支气

管哮喘合并原发性胆汁性胆管炎&
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'(桥本甲状腺炎&
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'病例#旨在了解三者之间的关系及同时

存在时的诊治特点#以提高对
:*

的认识"
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临床资料
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患者#女#

6/

岁#

%

年内先后在本院不同科室住院

%

次"第
!

次因,发热(咳嗽(咳痰
!"1

#加重伴喘息
%

1

-于
/9!%

年
6

月入住呼吸科"患者近
"

年常于感冒

时出现咳嗽症状#应用,止咳及消炎药物-可缓解#但

症状易反复"

!"1

前,感冒-后出现发热(咳嗽(咳痰

症状#应用相关药物后症状未见明显好转"

%1

前上

述症状加重#并出现喘息症状"既往有多种药物过敏

史&应用阿奇霉素时恶心#应用双黄连时出现周身皮

疹#青霉素皮试处出现红晕'"其母亲亦有青霉素过

敏史#否认食物过敏史#否认高血压(冠心病(糖尿病

病史#否认结核(肝炎等传染病史#否认吸烟(饮酒史"

查体听诊双肺可闻及哮鸣音"肺部
-<

见双肺散在炎

变#肺功能检查提示轻度混合型通气功能障碍#
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力呼气容积&
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"诊断为双

肺肺炎(支气管哮喘急性发作期#行抗感染(解痉平喘

等治疗后患者好转出院"嘱患者使用布地奈德气雾

剂控制哮喘发作#并定期复查肝功能"第
/

次患者因

,发现肝功能异常
/

年#加重
!91

-于
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年
!!

月入

住肝胆内科"肝功能检测显示)
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#抗核胞膜糖蛋白
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#抗甲状腺

过氧化物酶抗体&
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"甲

状腺 彩 超 见 甲 状 腺 右 叶 数 个 结 节#较 大 者 约
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#呈实质低回声#双侧颌下及双

侧颈部见多个小淋巴结节"肝活检病理诊断报告)肝

细胞水样变性#中度点灶状坏死#局部肝窦扩张#汇管区

扩张及纤维化#轻度界面炎#部分汇管区胆管破坏变性#

小胆管增生明显#间质内可见大量淋巴细胞(浆细胞及

散在嗜酸性粒细胞浸润"诊断为
(J-

(支气管哮喘(

O<

#给予熊去氧胆酸片&
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]

口服#每天
/

次'及优

甲乐&
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'

]

口服#每天
!

次'治疗"第
%

次患者因,咳

嗽(咳痰(喘息
/

年余#加重
!

周-于
/9!N

年
%

月入住呼

吸科"听诊双肺可闻及哮鸣音+肺部
-<

见双肺少许炎

变"肺功能显示
S3f!

占预计值
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#
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占预计

值
77>99B

+气道总阻力增高#支气管舒张试验阴性"甲

功五项测定)游离
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"诊断为双肺肺

炎(支气管哮喘急性发作期(

(J-

(

O<

#给予抗感染(解

痉平喘等对症支持治疗后#患者症状好转出院"

#
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讨
!!

论
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:*

发病机制复杂(病因不明#多种
:*

在早期症

状不典型#同时存在时诊断(治疗有一定难度"既往

有文献报道了支气管哮喘合并
:)<*

的病例#以及原

发性硬化性胆管炎合并
:)<*

的病例#但少见三者合

并出现的报道"本病例既包含了以上三种疾病#同时

三者在诊断和治疗方面也存在互为因果(相辅相成的

关系"

支气管哮喘不是
:*

#但其发病与免疫系统密切

相关#具有过敏体质(相关家族史的个体是支气管哮

喘的高发人群"

:)W*

包括
(J-

(自身免疫性肝炎和

原发性硬化性胆管炎"

(J-

多见于中年女性#以乏

力(皮肤瘙痒为主要临床表现#晚期可并发肝功能失

代偿及门静脉高压"

(J-

患者常合并有其他类型
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#有研究对
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例
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患者进行
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基金项目#糖尿病远程*移动医疗综合管理技术开发项目&
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!

作者简介#左迪迪&

!==!X

'#硕士研究生#主要从事内分泌与代

谢的研究"

!

$

!

通信作者#

3$I?AG

)

]

Qc?0

]

NN88

&K

?\@@>C@I

"



了随访#有
N!>//B

的患者&

//!

*

%N!

'至少合并一种肝

外
:*

#最常见的是
:)<*

$

/$6

%

"常见的
:)<*

包括

;5?FE+

病和
O<

"其患者血液中存在多种针对甲状

腺的抗体#最主要的是甲状腺球蛋白抗体和
<(Y:a

"

在
:)<*

不同临床阶段#

<(Y:a

水平不同#临床缓解

期患者的
<(Y:a

水平均低于疾病初发期#临床医生

可根据动态变化判断
:)<*

的治疗效果$

"

%

"回顾本

病例#患者同时合并有三种与自身免疫相关的疾病#

因
(J-

和
O<

处于早期且本身症状不典型#因此只

表现了支气管哮喘的临床症状"患者及时检查了肝

功能(甲状腺功能(甲状腺彩超#从而确诊了
(J-

和

O<

#有效避免了漏诊"

各种
:*

在治疗方面也有着盘根错节的复杂关

系"
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年
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]

认识到甲状腺功能亢进可导致

支气管哮喘发作或加重$

N

%

#因此甲状腺功能减退合并

支气管哮喘的患者补充甲状腺素可能会诱发或加重

支气管哮喘"本病例中患者在确诊了
O<

之后开始

服用优甲乐&

/"

'

]

#每天
!

次'#半年后支气管哮喘复

发"至于复发的原因#可能是由于气候(环境等不可

控因素#也可能是由于过度补充了甲状腺激素诱发了

支气管哮喘"但是复查结果提示该患者甲状腺功能

和肺功能正在好转#此时应维持原最小剂量#并严格

检测肺功能和甲状腺功能#根据结果调整甲状腺素片

的剂量"熊去氧胆酸是
(J-

首选药物#而对于早期

患者#布地奈德联合熊去氧胆酸治疗效果显著$

7

%

"因

此
(J-

与支气管哮喘二者合并出现时#该药为首选

治疗药物"

:*

多症状不典型#两种及以上疾病同时存在时#

诊断有一定的难度"因此当确诊某种
:*

时#应及时

行甲状腺功能(肝功能(肺功能等及相应的抗体检测#

可有效避免漏诊"同时还要了解两病甚至多病存在

时的治疗特点#充分认识各种疾病治疗用药之间的相

互关系#注意统筹兼顾#谨防治疗不当延误病情"
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例遗传性凝血因子
f

缺乏症家系的基因分析
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遗传性凝血因子
f

&

Sf

'缺乏症是一种罕见出血性

疾病#由
Sf

结构或功能缺陷导致的常染色体隐性遗传

性疾病"本研究通过凝血功能及
Sf

活性的检测#确诊

了
!

例
Sf

缺乏症患者#并对其家系成员的
Sf

基因进

行测序#以寻找致病突变基因#探讨其发病机制"

!

!

资料与方法

!>!

!

一般资料
!

先证者#男#

%%

岁#广西宾阳人#汉

族#自幼无异常出血表现#

/9!6

年因不育症就诊"查

体)无阳性体征"实验室检查)凝血酶原时间&

(<

'

%8>7+

(活化部分凝血活酶时间&

:(<<

'

!%%>%+

+凝

血酶时间&

<<

'(纤维蛋白原&

S)J

'正常+

Sf

促凝活性

&

Sfn-

'

9>NB

#其他凝血因子活性正常+血常规(肝

功能正常"先证者父母#广西宾阳人#非近亲婚配+对

先证者的直系家系成员包括先证者父亲(母亲(妹妹

均进行凝血功能及基因检测"家系成员中无皮肤(牙

龈出血或外伤后出血不止等出血及出血倾向#家系成

员血常规(肝功能均正常#未曾使用抗凝剂"本研究

经广西医科大学第一附属医院伦理委员会批准并征

97=!

重庆医学
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年
"

月第
67

卷第
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